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RESUMEN

Introduccion: la anomalia de Ebstein es una rara malformaciéon congénita cardiaca,
definida por un desplazamiento apical de las valvas septal y posterior de la valvula
tricuspide hacia el interior del ventriculo derecho, en vez de hacerlo a nivel del anillo
auriculoventricular, lo cual conlleva un aumento del volumen de la auricula derecha
(megauricula) a expensas de una reduccién del tamarfio del ventriculo del mismo lado
(auriculizacion del ventriculo). Causa una significante regurgitacion tricuspidea y
reduccioén de la capacidad funcional del ventriculo, dilatacién atrioventricular derecha,
con arritmias auriculares y ventriculares, las que tienden a hacerse resistentes en
ocasiones, o de dificil tratamiento. El desplazamiento del orificio valvular tricuspideo
produce una divisiéon del ventriculo derecho en una porcién integrada al atrio derecho,
lo que constituye "la porcién atrializada" del ventriculo derecho, en tanto la porcion
apicotrabecular y de salida constituye su parte funcional.

Objetivo: presentar la evolucion clinico-anestesioldgica de una paciente con anomalia
de Ebstein.

Caso clinico: paciente de 69 afos de edad programada para cirugia electiva en dos
ocasiones por diferentes enfermedades oncoldgicas, portadora de anomalia de
Ebstein. Antecedentes de tromboembolismo pulmonar, tres cirugias cardiacas,
diabetes mellitus e hipertension arterial, enfermedad arterial aterosclerdtica estable e
infarto cerebral media derecha embolico. Se evitaron aquellas condiciones que
aumenten el trabajo cardiaco y el consumo de oxigeno.

Conclusiones: el desafio que representa para el anestesiélogo, aquellos pacientes
que sufren anomalia de Ebstein puede variar de paciente a paciente, en dependencia
del estado fisico, el tipo de enfermedad y las técnicas de monitorizacion.
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ABSTRACT

Introduction: Ebstein's anomaly is a rare congenital cardiac malformation, defined
by an apical displacement of the septal and posterior leaflets of the tricuspid valve
into the right ventricle, instead of at the level of the atrioventricular ring, which leads
to an increase of the volume of the right atrium (mega atrium) at the expense of a
size reduction for the ventricle on the same side (auriculization of the ventricle). It
causes a significant tricuspid regurgitation and reduction of the functional capacity of
the ventricle, right atrioventricular dilation, with atrial and ventricular arrhythmias,
which tend to become resistant at times, or difficult to treat. The displacement of the
tricuspid valve orifice produces a division of the right ventricle in a portion integrated
to the right atrium, which constitutes "the atrialized portion™ of the right ventricle,
while the apico-trabecular and exit portion constitutes its functional part.

Objective: To present the clinical-anesthesiological evolution of a patient with
Ebstein’'s anomaly.

Clinical case: A 69-year-old patient, with Ebstein's anomaly, who was scheduled for
elective surgery on two occasions for different oncological diseases. History of
pulmonary thromboembolism, three cardiac surgeries, diabetes mellitus and arterial
hypertension, stable atherosclerotic arterial disease, and right middle cerebral
infarction. Conditions that increase cardiac work and oxygen consumption were
avoided.

Conclusions: The challenge patients suffering from Ebstein's anomaly represent for
the anesthesiologist can vary from patient to patient, depending on the physical state,
the type of disease, and the monitoring techniques.

Keywords: Ebstein's anomaly; cardiac malformation; adult.

INTRODUCCION

La anomalia de Ebstein es una malformacion cardiaca rara que afecta por igual a
ambos sexos. El desplazamiento apical de las valvas septal y posterior de la valvula
trictspide, hacia el interior del ventriculo derecho (VD) produce una division del VD
en una porcioén integrada al atrio derecho, lo que constituye "la porcién atrializada"
del VD,? en tanto la porcion apicotrabecular y de salida constituye su parte
funcional.'? Esto lleva a un aumento del volumen de la auricula derecha (AD, mega
auricula) (Fig. 1) a expensas de una reduccion del tamafo del ventriculo del mismo
lado.3

La mayor parte de casos son esporadicos. Su mecanismo de transmisién poligénico
multifactorial como en la mayoria de cardiopatias congénitas.® La anomalia fue
descrita sobre bases anatomopatolégicas, pero el diagnéstico clinico no se realiz6 en
pacientes vivos hasta 1949.

Se puede presentar de forma aislada o acompafiada de otras malformaciones
cardiovasculares como: comunicacion interauricular (CIA) la cual es mas frecuente
(50 % de los pacientes), estenosis pulmonar valvular (EPV), persistencia del ductus
arterioso (PDA), atresia pulmonar (AP).
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Fig. 1. &nomalia de Ebstein, Tormado de! Diagrarmma esquernatioo de
la AE. VValdés-Cruz LM, Cayrg B0, Anomalies of the tricuspid valve and
rigth atrivm, En Paldes-cruz LM, Cayre R0, ed, Echocardiographic
diagnosis of congenital heart disease, An embryologic and anatoric
aporoach, Phifadeinhia, £4: Lippincott-Raven Publishers; 1999, p,
23742,

Las formas intermedias como en edades pediatricas superiores y en la adolescencia
deben tenerse en cuenta la presencia de cianosis, disnea, fatiga al esfuerzo,
intolerancia al ejercicio, palpitaciones, arritmias o insuficiencia cardiaca.®

La anomalia de Ebstein y la CIA predominan en el sexo femenino.® Algunos pacientes
mueren en la infancia a causa de la hipoxia, pero el 40 % llegan a la edad adulta y
llevan una vida normal o casi normal. El diagndstico especifico requiere una vista de
cuatro cAmaras apicales en el ecocardiograma.®” Aproximadamente el 25 % de los
pacientes sufren episodios de taquicardia auricular paroxistica.84

La principal anormalidad hemodinamica que produce sintomas en la AE es la
regurgitacion tricuspidea que estéa relacionada con el grado de regurgitacion (Fig. 2).

El principal problema clinico en el adolescente y adulto es la inestabilidad eléctrica, la
que puede ser debido a preexcitacion ventricular o a taquiarritmias ventriculares de
reentrada, flutter auricular o fibrilacién auricular debido a la progresiva dilataciéon
auricular o la asociacién de ambas, la arritmia tiende a ser recurrente o resistente al
tratamiento con drogas.
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Fig. 2. Regurgitacion tricuspidea.
Tormado de A.0.AM, editorial deam, © 1997-2016 4.0.A.M.,

REPERCUSION HEMODINAMICA DE LA ANOMALIA DE EBSTEIN
(AE)9,10

En la AE se observa una AD de gran tamafio con miocardio ventricular delgado en su
porcién inferior. La AD presenta gran llenado, su vaciamiento se dificulta ain mas por
la resistencia de un VD reducido, y como consecuencia aumenta la presion de la AD
con una gran sistole y produccion de cortocircuito de derecha a izquierda (por CIA o
foramen oval permeable). La porcion inferior de la AD posee miocardio ventricular
derecho y se contrae en sistole (aunque débilmente), dilatandose e interfiriendo con
el llenado ventricular.

VD pequeiio y reducido en su porcion de salida (obstruccion valvar). El llenado
reducido hace caer el volumen sistélico y el flujo pulmonar, esto agrava la presencia
de una insuficiencia tricuspidea (IT), de igual modo si la valvula triclspide es
estendtica.

IT o ET. La presencia de IT o estenosis tricuspidea (ET) agrava el llenado de la AD y
lo reduce en el VD. Esto se acrecienta con la presencia de trastornos de conduccion
como bloqueo auriculoventricular (BAV) de ler. grado, bloqueo completo de rama
derecha (BCRD) o Wolff Parkinson White (WPW).
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Tabique IA con CIA o foramen oval permeable. Desarrollo de cianosis e ICD.

Factores predisponentes y prevalencia. La AE ocurre a medida que un bebé se
desarrolla en el Utero. La causa exacta se desconoce, aunque el uso de ciertos
farmacos (como el litio o las benzodiacepinas) durante el embarazo pueden influir en
el desarrollo de estas malformaciones congénitas. La afeccion es poco frecuente y es
mas comun en personas blancas.!?

Constituye el objetivo de este caso clinico, presentar la evolucion clinico-
anestesioldgica de una paciente con anomalia de Ebstein.

CASO CLINICO

Paciente NLA, de 69 afios de edad, fue inscrita en el Instituto Nacional de Oncologia y
Radiobiologia (INOR) en octubre de 2014, en su adolescencia fue diagnosticada con
AE. En un examen fisico fortuito para incorporarse a una escuela militar cuando tenia
14 afios, aunque ya referia fatigas, cansancio, disnea ligera al ejercicio y en ocasiones
presentaba ligera cianosis. Su diagnéstico fue hecho por ecocardiografia. Fue
intervenida de cirugia cardiaca en tres ocasiones con circulacién extracorpérea para
cierre de CIA, cambio valvular por proétesis biolégica y después por mecanica.

Consulta preoperatoria

Antecedentes patolégicos personales: tres cirugias cardiacas, diabetes mellitus,
politransfusiones, hipertensidon arterial esencial, enfermedad arterial aterosclerética
estable, infarto cerebral media derecha embodlico.

Historia de la enfermedad

Lleva tratamiento con: digoxina, amiodarona, furosemida, espironolactona, captopril y
warfarina. Se mantiene en clase funcional Il-111 de la NYHA.

Examen fisico

IMC> 30. Tumoracion de alrededor 4 cm en region submaxilar izquierda. Herida
toracica por estereotomia. Edemas bilaterales en las piernas. PA: 160/90 mm Hg.

Examenes complementarios

Hemograma con diferencial normal. Leucocitos 5,2 x 10°/L. Hb 11 g/d. Plaquetas 200
x 10°°. Eritrosedimentacién 28 mm/h. Glucosa 7,2 mmol/L. Creatinina 67. Acido urico
289. Colesterol total 3,4. TGO 72. TGP 36 y orina normal.

Dentro del coagulograma completo se obtuvo valores de TTPA 28, control y paciente
normal, coagulo retréctil, plaguetas normales e INR 1,71.
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Telecardiograma.No alteraciones pleuropulmonares. Indice cardiotoracico > 0,5 a
expensas de cavidades derechas.

Electrocardiograma. Ritmo sinusal, FC normal, Bloqueo completo de rama derecha
(BRDHH).

Ecocardiograma. Medidas normales, FEVI normal en reposo, contractilidad global y
regional del ventriculo izquierdo conservada en reposo, valvula adrtica
normofuncionante, prétesis en posicién tricuspidea con gradiente pico de 11 mm Hg y
gradiente medio de 6 mm Hg. Velocidad méaxima de 1,6 m/s. Gran dilatacién de vena
suprahepatica. Flujograma mitral E> A.

Desde el afio 2010 en los ecocardiogramas no hay variacion en los gradientes
transprotésicos describiéndose dilataciones de cavidades derecha y disminucién de
ligera a moderada de la funcién de VD, no cortocircuitos a nivel auricular.

ECO transtoracico. Se describe regurgitacion tricuspidea protésica por fistula
paravalvular.

ECO transesofagico. Concluye protesis normofuncionante, no trombos intracardiacos,
no cortocircuitos. Score de calcio: 0.

Evolucién

Se mantiene en clase funcional I1-111 estable con seguimiento por consulta cada 6
meses.

Indicaciones de la consulta preoperatoria

Mantener medicacién hasta el dia de la operacién excepto la warfarina que se
suspende y se mantiene anticoagulaciéon con heparina no fraccionada a partir que el
INR esté por debajo de 2 y lograr un TTPA 2 %2 vez control. Se indicé profilaxis
antibacteriana con cefazolina.

Dia de la operacion

La paciente fue sedada en Sala de Preoperatorio, minutos antes del procedimiento
quirudrgico con midazolam 1,5 mg y 50 ug de fentanilo. Se apoy6 con Oz por
mascarilla facial hasta el traslado al quir6fano. Se canalizaron dos venas periféricas y
se evitd abordaje venoso profundo (AVP) por antecedentes de arritmias y trastornos
tromboembdlicos previos. Se tuvo en cuenta que la operacidn seria una
maxilarectomia, cirugia de corta duracion (criterio emitido por el cirujano). Aun asi, se
tomaron todas las medidas a favor del estado cardiaco de la paciente y sus
padecimientos crénicos previos que estaban controlados en el momento de la cirugia.
Se monitorizaron todos los parametros vitales los cuales en el momento de la
induccién anestésica estaban estables.

La induccién anestésica se realizé con midazolam 0,15 mg/kg, fentanilo 150 pg de
fentanilo, utilizdndose como bloqueante neuromuscular el atracurio a 0,5 mg,
lidocaina 2 % 60 mg. Se ventilé con mascara facial durante algunos minutos y
manteniendo una SpOz de 100 %. La laringe fue pulverizada con lidocaina spray
previo a la intubacion, que fue facil y gentil. Se utilizé tubo No 7,5. No hubo cambios
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hemodinamicos durante el proceder, ni tampoco fue necesaria la utilizacién de
dispositivos accesorios. Se ventilé con modalidad presion, y una mezcla de Oz y N20
50 % con lo cual se logré una saturacion de SPO:z entre 98 y 100 % durante todo el
acto quirdrgico. Se agrego a la mezcla de gases isoflurane al 0,5 %, solo por su
efecto vasodilatador coronario, la analgesia perioperatoria fue con dipirona 1 200 mg,
tramadol 100 mg.

La hemodinamia estuvo estable durante la intervencién quirdrgica, la que tuvo una
duraciéon de aproximadamente 55 min. Un total 700 mL de ringer lactato fue infundido
durante el acto quirdrgico prestandole atencion a la restriccion de fluidos.

Durante la emergencia anestésica se observo un flutter auricular que remitio
espontaneamente. El despertar fue suave y sin otras complicaciones, la paciente no
referia dolor, su recuperacion fue satisfactoria. Termind su recuperacion en la Unidad
de Cuidados Posanestésicos hasta el alta anestésica, y fue trasladada a UCI para
vigilancia CV en las primeras horas del posoperatorio.

La segunda intervencion fue 8 meses después. Esta vez para la exéresis amplia de un
nédulo de mama derecho, se aplicod la misma técnica anestésica, y los mismos
cuidados preoperatorios, perioperatorios, esta vez sin la aparicién de ninguna
eventualidad eléctrica. La recuperacion transcurri6 sin dificultad hasta el alta para
ICU.

DISCUSION

El mayor problema durante la anestesia es la inestabilidad eléctrica con aparicién de
arritmias, debido a la preexcitacidon ventricular con arritmias supraventriculares de
reentrada, que pueden persistir después de la correccién quirdrgica valvular.! Por esta
razén se evitod el abordaje venoso profundo (AVP), pues su insercién puede ser causa
de trastornos embodlicos y arritmias.'?!8 La ventilacion fue ciclada por presiéon pues se
considerd que es la mas fisiolégica, (ventilacion a presion positiva Intermitente). sin
grandes cambios del gasto cardiaco (GC) y de la resistencia venosa periférica (PVR),
en comparacioéon con la ventilacidon a presion positiva intermitente (IPPV), que puede
producir disminuciéon del gasto cardiaco (GC) y aumento de la PVR.13

El propofol, a pesar de tener propiedades a favor en cirugias cortas, por la pronta
recuperacion que dé él depende, no fue utilizado para evitar cambios hemodindmicos
que aumentaran el trabajo cardiaco como la hipotensién que puede provocar el
diprivan posinduccion, sobre todo en pacientes cardidpatas e hipertensos, lo que
agravaria aun mas el llenado de AD, pues dentro de las causas agravantes del llenado
de AD y VD esta la regurgitacion tricuspidea acompafiada de trastornos de
conduccién, como el BCRD,®° situacién clinica que esta presente en nuestra paciente.

La anestesia fue balanceada, no se decidi6 aplicar la TIVA por la brevedad del acto
quirdrgico y por los recursos que en ella se emplean, dejandola para procedimientos
mas complicados y de larga duracion.

La restriccion de fluidos es beneficiosa, una excesiva administracion de estos puede ir
en detrimento del paciente por la hipervolemia que puede provocar sobrecarga
cardiaca con aumento del shunt de derecha a izquierda e hipoxemia, ademas de
provocar falla ventricular derecha. El principal problema clinico en el adolescente y
adulto es la inestabilidad eléctrica, la paciente presentd flutter auricular, de corta
duraciéon (aproximadamente 15 s), que remitidé espontaneamente sin necesidad del
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uso de drogas. Este apareci6é durante la emergencia anestésica, de la primera
intervencion; momento crucial donde la paciente reanudé las funciones vitales se
despert6 y fue extubada; sin embargo, la literatura informa que estas arritmias son
en ocasiones de dificil tratamiento con drogas.'® Se reinicié anticoagulaciéon 6 horas
después del acto quirurgico, con heparina no fraccionada, previa revision de la
hemostasia y sin sangramiento por herida quirdrgica, para prevenir la aparicion
posoperatoria de complicaciones tromboembodlicas, frecuentes en estos pacientes.*

Los pacientes con debut tardio de la enfermedad y buen estado general al momento
del proceder, en general tienen una mejor evolucién.

La literatura publica casos aislados, pues la incidencia es muy baja y solo el 5 %
sobrevive mas alla de la quinta década de la vida.156

Actualmente nuestra paciente continlda seguimiento por cardiologia y por su cirujano
oncologo respectivamente.

El desafio que representa para la anestesia aquellos pacientes que sufren de anomalia
de Ebstein, puede variar de un paciente a otro en dependencia del estado fisico, el
tipo de enfermedad y las técnicas de monitorizacion.

Un minucioso control anestésico que evite el aumento del trabajo cardiaco y aumento
del consumo de oxigeno, con adecuado control de los liquidos es beneficioso para
evitar complicaciones graves en estos pacientes.
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